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swelling	 associated	 to	periorbital	 ecchimosys	 for	6	months.	
At	 the	physical	examination	an	 important	macroglossia	was	
observed.	Complementary	tests	were	accomplished,	and	the	
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de	 100	 x	 70	mmHg,	macroglossia,	 edema	 e	 equimose	
periorbitária	bilateral,	presença	de	linfonodos	cervicais	pal-
páveis	bilateralmente	(pequenos,	móveis),	fígado	palpável	
a	3	 cm	do	 rebordo	 costal	direito	 e	 edema	de	membros	
inferiores	++/4+.	
Os	 principais	 dados	 clínicos	 observados	 durante	 a	
avaliação	desse	paciente	foram	a	macroglossia,	a	púrpura	
periorbitária,	o	edema	e	a	hepatomegalia.	
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Figura 1 – Equimose periorbital.








No	 ecocardiograma	observava-se	 aumento	de	 grau	 leve	
dos	 átrios,	 hipertrofia	 simétrica	 do	 ventrículo	 esquerdo	

























A	púrpura	 também	é	um	 sinal	 freqüente	 em	 amiloidose	
primária,	ocorre	em	até	40%	dos	casos	e	é	conseqüente	à	
infiltração	 amilóide	na	 parede	 vascular;	 pode	ocorrer	 no	


































A	média	de	 sobrevida	dos	 pacientes	 com	amiloidose	
primária	 é	de	13	meses,	 variando	de	 acordo	 com	a	 sín-
drome	associada,	sendo	de	apenas	4	meses	após	o	início	
da	 insuficiência	 cardíaca.	Os	 pacientes	 que	 apresentam	
apenas	neuropatia	periférica	possuem	sobrevida	média	de	
2	anos(1).	







Figura 3 – Biópsia de língua com indicação de amiloidose pela luz polarizada.
Figura 4 – Biópsia de língua e coloração por vermelho-congo.
Alambert	e cols.
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concluiu-se	 que	 o	 tratamento	 com	múltiplos	 agentes	
alquilantes	 e	 outros	 (vincristina,	 carmustina,	melfalan,	
ciclofosfamida	e	prednisona)	não	melhorou	a	 resposta	e	
o	tempo	de	sobrevida	comparado	com	o	tratamento	com	
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Macroglossia como Primeira Manifestação Clínica da Amiloidose Primária
